Affections non traumatiques de la moelle epiniere 


Pathologie inflammatoire 
de la moelle epiniere 


Quelle qu’en soit la cause, 
le diagnostic d’une atteinte 
meduilaire repose avant tout 
sur les donnees de I’examen 
clinique : atteinte pyramidale 
avec paralysie des 2 membres 
inferieurs ou des 4 membres, 
atteinte dissociee ou globale 
de la sensibilite, existence 
d’un niveau sensitif, troubles 
genito-sphincteriens. Le premier 
examen complementaire 
a realiser est I’imagerie par 
resonance magnetique nucleaire 
de la moelle, pour eliminer une 
compression ou une atteinte 
vasculaire. Les principales 
causes des myelopathies 
inflammatoires sont la sclerose 
en plaques, les atteintes 
immunitaires, infectieuses et 
post-infectieuses. Un quart de 
ces myelites restent sans cause 
definie et sont considerees 
comme idiopathiques. 
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L e diagnostic d’une atteinte medui- 
laire repose avant tout sur les don- 
nees de F examen clinique, l’imagerie 
par resonance magnetique, avec 
sequences ponderees en Tl, sans puis 
avec injection de gadolinium et 
sequences ponderees enT2 dans le plan 
sagittal et dans le plan axial, centre 
sur la lesion. Cela elimine une com- 
pression meduilaire et un processus 
vasculaire : ischemie meduilaire, mal- 
formation vasculaire (v. les articles 
F. Parker et de M. Djindjian, pages 
1 180 et 1191). On est alors confronts 
au diagnostic de myelopathie inflam- 
matoire ou non vasculaire, que l’on 
classe suivant son mode d’ installation 
en atteinte aigue (moins de 4 semaines 
devolution) ou chronique (plus de 
4 semaines). Le terme de myelopathie 
inflammatoire ou non vasculaire est 
actuellement prefere aux termes de 
myelite, myelopathie necrotique, mye- 
lomalacie ou myelite transverse, qui 
prejugent en fait de la nature anato- 
mique des lesions sous-jacentes. L’ in- 
cidence annuelle des myelopathies non 
vasculaire est estimee entre 1 et 4 cas 
par million d’habitant. 1 
Les causes sont nombreuses : myelo- 
pathies infectieuses, post-vaccinales, 
sclerose en plaques, maladies multi- 
systemiques, myelopathies paraneo- 
plasiques. Malgre cette richesse etio- 
logique, un certain nombre de 
myelopathies restent sans cause, et sont 
done idiopathiques. 

La demarche diagnostique repose sur 
la realisation de certains examens com- 


plementaires : imagerie par resonance 
magnetique cerebrale (sequences pon- 
derees Tl, T2, fluid low attenuation 
inversion recovery ou FLAIR) ; exa- 
mens electrophysiologiques (potentiels 
evoques somesthesiques et moteurs) 
afin de confirmer la realite et l’eten- 
due de F atteinte meduilaire ; potentiels 
evoques visuels et auditifs pour recher- 
cher une atteinte plus diffuse du sys- 
teme nerveux. Certains examens bio- 
logiques doivent etre realises en 
fonction du contexte : hemogramme, 
vitesse de sedimentation, hemostase ; 
dosage ponderal des immunoglobu- 
lines et immuno-electrophorese des 
proteines seriques ; dosage serique de 
la vitamine B12 et des folates; etude 
du complement total CFI50, C3 et C4 ; 
recherche d’une cryoglobulinemie ; 
dosage de l’enzyme de conversion de 
l’angiotensine ; dosage des complexes 
immuns circulants; recherche d’anti- 
corps antinucleaires, anti-SSA, SSB, 
anti-Sm et RNP ; facteurs antinu- 
cleaires ; anticoagulants circulants de 
type anti-prothrombinase et anti- 
cardiolipines, immunoglobulines IgM 
et IgG ; serologies de la maladie de 
Lyme, de la syphilis, du virus de l’im- 
munodeficience humaine, des hepatites 
B et C, des herpes de types I et II, de 
la varicelle et du zona, du virus Epstein- 
Barr, du cytomegalovirus, des coxsac- 
kies, des adenovirus. L’ examen du 
liquide cephalorachidien doit etre sys- 
tematique avec etude cytologique, bio- 
chimique (glucose, proteines, chlore), 
immunologique avec evaluation quan- 
titative (index IgG ou rapport de Del- 
pech) et qualitative (recherche de 
bandes oligoclonales d’immunoglobu- 
lines par electrophorese de haute reso- 
lution et immunofixation ou iso- 
electrofocalisation). 
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Epilepsie ou myoclonies medullaires 



C ontractions musculaire involontaires 
soudaines et breves, irregulieres ou 
rythmiques, les myoclonies apparaissent 
apres une lesion medullaire. Les neu- 
rones moteurs situes dans la corne ante- 
rieure sont involontairement actives par 
une decharge anormale d’interneurones 
spinaux (myoclonies spinales), ce qui 
est analogue a la decharge de neurones 
corticaux au cours d’une epilepsie 
(comme dans l’epilepsie bravais-jack- 
sonienne). II s’agit d’un symptome rela- 
tivement rare qui s’ observe apres une 
lesion medullaire (traumatisme, sclerose 
en plaques, infection, tumeur, etc.). Par- 
fois, la nature de la lesion spinale reste 
mal determinee. 

Formes cliniques 

Les myoclonies segmentaires ryth- 
miques apparaissent au niveau d’une 
lesion, habituellement tumorale, com- 
primant la moelle, les myoclonies pou- 
vant reveler la lesion spinale. II s’agit 
par exemple 1 de contractions rythmees 
et irregulieres (40 a 45/min) des muscles 
proximaux du membre superieur (del- 
toi'de, biceps, long supinateur) persis- 
tant pendant le sommeil, et bien sur sans 
manifestation electro-encephalogra- 
phique. De telles myoclonies ont fait 
ici decouvrir une lesion tumorale medul- 
laire etendue de C3 a C5. Apres abla- 
tion chirurgicale de la tumeur, le myo- 
clonus a disparu en grande partie. De 
telles myoclonies ont ete rapportees 
apres des lesions comprimant ou infil- 
trant la moelle et les racines : malfor- 
mation arterio-veineuse, arthrose ver- 
tebrate avec compression medullaire, 
myelite infectieuse, myelite du sida, 
tumeurs habituellement benignes, etc. 
Les myoclonies sous-lesionnelles 1 appa- 


raissent chez des patients ayant une 
paraplegie connue cliniquement com- 
plete, habituellement post-traumatique. 
Des contractions des muscles flechis- 
seurs et extenseurs entrainent de grands 
mouvements tres genants. Elies sont 
sensibles aux medicaments antiepilep- 
tiques qui depriment Tactivite des neu- 
rones tant au niveau lombaire qu’he- 
mispherique. 

Les myoclonies propriospinales axial es 3 
ont ete plus recemment decrites chez des 
patients j eunes, elles peuvent reveler une 
lesion medullaire. L’ apparition est pro- 
gressive avec des mouvements ryth- 
miques de flexion du tronc, des hanches 
et des genoux, survenant par salves. 
Les latences des reponses electromyo- 
graphiques correspondant a ces contrac- 
tions dans differents muscles (sterno- 
cleido-mastoi'dien, flechisseurs de 
hanches, etc.) prouvent que la decharge 
myoclonique provient de la moelle tho- 
racique haute ou cervico-dorsale. L’elec- 
tro-encephalogramme est normal de 
meme que l’imagerie par resonance 
magnetique du cerveau et du tronc cere- 
bral. Celle de la moelle permet parfois 
d’objectiver une lesion medullaire. 

Physiopathologie 

II existe chez l’animal un groupe d’in- 
terneurones dans la region lombaire 
moyenne responsable de Tactivite loco- 
motrice observee chez l’animal dont la 
moelle a ete sectionnnee. Un tel centre 
existe tres probablement chez l’homme ; 
il est responsable de la locomotion auto- 
matique du nouveau-ne. Chez l’homme 
paraplegique complet, il n’entralne pas 
habituellement de veritable locomotion 
mais des mouvements lents et alternes 
se rapprochant de la locomotion. Des 


tentatives actuelles cherchent a activer 
par differents moyens pharmacologiques 
ou des greffes ce generateur spinal afin 
d’ameliorer la locomotion chez des 
patients paraplegiques complets. Cette 
recherche n’a pas encore d’utilisation 
en clinique. 

Diagnostic clinique 

Des mouvements anormaux peuvent 
etre, certes de fa$on exceptionnelle, 
secondaires a une lesion medullaire. Si 
le diagnostic est simple chez des para- 
plegiques complets, il faut chez un 
patient faisant des mouvements anor- 
maux savoir chercher des signes cli- 
niques de lesion medullaire et deman- 
der une imagerie par resonance 
magnetique. Si elle est normale un exa- 
men electromyographique permet d’af- 
firmer l’organicite des troubles. 

Traitement 

La chirurgie s’ impose quand il est pos- 
sible d’enlever une tumeur ou de trai- 
ter une malformation. Dans les autres 
cas, les antiepileptiques (carbamaze- 
pine, valproate de sodium) sont parfois 
utilises avec succes. ■ 
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Sclerose en plaques 

La cause la plus frequente de myelo- 
pathie non vasculaire est la sclerose 
en plaques : la moitie des myelopathies 
lui sont liees. 2 Certaines caracteris- 
tiques cliniques de l’atteinte medullaire 
evoquent d’emblee le diagnostic : asy- 
metrie des symptomes, 3 predominance 
des signes sensitifs (paresthesies). Cette 
orientation clinique est confortee par 
les donnees de l’imagerie medullaire 
par resonance magnetique : predomi- 
nance cervicale des lesions avec une 


extension limitee a moins d’un corps 
vertebral (fig. 1), localisation postero- 
laterale des lesions sur les coupes 
axiales ; localisations multiples. 3 Un 
elargissement segmentaire du calibre 
medullaire, le rehaussement des lesions 
apres injection de gadolinium peuvent 
etre observes au stade aigu, mais sont 
inconstants et non specifiques. Une 
atrophie de la moelle est en faveur du 
caractere ancien de l’atteinte medul- 
laire, et generalement observee dans 
les formes progressives de myelo- 
pathies. 4 


Le diagnostic de sclerose en plaques 
est evoque dans 10 % des cas d’emblee 
sur les donnees de l’interrogatoire 
(notion d’un episode deficitaire passe 
inapergu). Le plus souvent, il est evo- 
que par la realisation d’examens com- 
plementaires (imagerie par resonance 
magnetique cerebrale, analyse du 
liquide cephalorachidien, donnees elec- 
trophysiologiques). L’examen comple- 
mentaire qui contribue le plus au dia- 
gnostic est la resonance magnetique 
cerebrale, mettant en evidence des 
hypersignaux de la substance blanche 
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Imagerie par resonance magnetique 
sagittate T2. Deux hypersignaux 
medullaires cervicaux, chacun etendu 
stir une vertebre, au cours d’une my elite 
de sclerose en plaques. 

dans 80% des cas. Cependant, le dia- 
gnostic de sclerose en plaques ne peut 
pas etre pose avec certitude a ce stade 
initial, en raison de l’absence de dis- 
semination des lesions dans le temps. 5 

Maladies multisystemiques 

Lupus erythemateux dissemine 

On estime qu’une myelopathie est pre- 
sente dans 3,2% des lupus erythema- 
teux dissemines. 6 Elle survient le plus 
souvent dans les premieres annees 
devolution de la maladie, mais peut en 
constituer la premiere manifestation. 
Le tableau clinique initial est le plus 
souvent grave, avec paraplegie franche 
et troubles genito-sphincteriens. Cette 
atteinte medullaire est independante de 
l’evolutivite du lupus. II existe le plus 
souvent des anomalies biologiques 
franches avec presence d’un syndrome 
inflammatoire, titres eleves d’anticorps 
antinucleaires et anti-ADN natifs. 7 Le 


liquide cephalorachidien est le plus 
souvent normal avec reaction cellulaire 
absente ou moderee (mo ins de 10 cel- 
lules/mL). Par contre, aucune obser- 
vation de myelopathie lupique avec 
synthese intrathecale d’IgG ou distri- 
bution oligoclonale de y-globulines 
dans le liquide cephalorachidien n’a ete 
rapportee a ce jour . 6 En resonance 
magnetique, 1’ aspect des myelopathies 
lupiques semble caracterise par une 
topographie centromedullaire des 
lesions et leur extension sur plus de 
2 corps vertebraux (fig. 2). 

Differents aspects anatomo-patholo- 
giques des lesions medullaires ont ete 
decrits : degenerescence vacuolaire de 
la substance blanche en peripherie avec 
respect relatif de la substance grise evo- 
quant un mecanisme auto-immun ou 
vasculaire ; infiltrats cellulaires peri- 
vasculaires et occlusion thrombotique 
des arterioles dont les mecanismes ne 
sont pas univoques (depots de com- 
plexes immuns circulants, hypercoa- 
gulabilite secondaire a la presence 
d’anticorps anti-phospholipides). 

Syndrome 

des antiphospholipides 

Le syndrome des antiphospholipides se 
complique d’une atteinte medullaire 
surtout lorsqu’il est associe a un lupus. 
Quelques observations de myelopathie 
survenant dans le cadre d’un syndrome 
primaire des antiphospholipides ont ete 
decrites. 

Syndrome de Goujerot-Sjogren 

Le syndrome de Goujerot-Sjogren se 
complique d’une atteinte du systeme 
nerveux central dans 20 % des cas. 8 Les 
atteintes medullaires sont tres rares, 
inaugurant alors generalement le syn- 
drome. L’ imagerie medullaire est simi- 
laire a celle des myelites lupiques, avec 
notamment extension des lesions sur 
plusieurs corps vertebraux. La reali- 
sation d’examens complementaires 
(electrophysiologie, imagerie cere- 
brale) permet frequemment de mettre 
en evidence une dissemination des 
lesions dans le systeme nerveux cen- 
tral, comme cela est le cas dans la scle- 
rose en plaques. 

SarcoVdose 

La sarcoi'dose se complique rarement 
d’une atteinte medullaire. II s’agit le 


plus souvent d’une atteinte d’ installa- 
tion progressive. Une augmentation de 
la proteinorachie et une reaction cel- 
lulaire sont le plus souvent mises en 
evidence dans le liquide cephalorachi- 
dien. L’ imagerie par resonance magne- 
tique objective un elargissement dif- 
fus du cordon medullaire rehausse par 
l’injection de produit de contraste. 

Myelopathies d’origine virale 

Une atteinte medullaire aigue est rat- 
tachee a une origine virale dans 20 a 
40 % des cas. L’ origine virale est cepen- 
dant tres difficile a etablir. En gene- 
ral, elle n’est basee que sur la notion 
d’un syndrome infectieux d’allure 
virale precedant 1’ installation de l’at- 
teinte medullaire. Certaines caracte- 
ristiques peuvent orienter vers une ori- 
gine virale : gravite du tableau initial, 
associant deficit sensitivo-moteur franc 
avec niveau sensitif et troubles sphinc- 
teriens nets, hyperlymphocytose dans 
le liquide cephalorachidien et absence 
de distribution oligoclonale des pro- 
teines, hypersignal centromedullaire 
etendu sur plusieurs etages vertebraux, 
cervico-dorsal, en imagerie par reso- 
nance magnetique (fig. 2), prise de 
contraste apres injection de gadolinium 



Imagerie par resonance magnetique 
sagittale T2. Hypersignal cervical etendu 
sur plusieurs vertebres au cours d’une 
myelite lupique. 
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et elargissement du calibre de la moelle. 
Cependant, il peut etre difficile de dif- 
ferencier une myelite virale d’une scle- 
rose en plaques. II a ete en effet decrit 
des myelopathies d’origine virale avec 
hypersignal sur un seul etage vertebral, 
absence de reaction lymphocytaire, dis- 
tribution oligoclonale des proteines. 
Certaines myelopathies d’origine virale 
ont aussi ete caracterisees par des evo- 
lutions a rechutes. 9 
Enfin aux confins des atteintes virales, 
des myelopathies post-vaccinales ont 
ete decrites dans les suites d’une vac- 
cination (tetanos, rage, rubeole, polio- 
myelite, cholera). 

Myelopathies d’autres 
origines 

Une carence en folate et vitamine B 12, 
une myelite syphilitique, une maladie 
de Lyme, une meningite (tuberculose, 
pneumocoque) sont rapidement elimi- 
nees par les donnees biologiques (v. les 
articles de S . Olindo et al . , et de V Mar- 
caud, pages 1202 et 1211). 

II a ete rapporte des myelopathies 
secondaires a des cirrhoses avancees 
avec shunt porto-cave, a des infections 
a anguillulose, mycoplasmes, bilhar- 
ziose, Chlamydia, Candida albicans, 
ainsi que des myelopathies paraneo- 
plasiques ou post-radiques. 

Des uveo-nevraxites, associant une 
uveite, une meningite et une atteinte 
medullaire ont ete decrites soit dans 
le cadre d’une maladie de Beh?et, soit 
de maniere idiopathique et entrant dans 
le cadre du syndrome de Koyanagi- 
Harada. 

La prise de clioquinol a ete incrimi- 
nee au Japon dans la survenue de la 
SMON ( subacute myelopathy with 
optic neuritis). 

Les myelopathies survenant dans les 
infections par retrovirus (HTLV1, 
human T cell leukaemia virus ; virus 
de l’immunodeficience humaine) sont 
envisagees dans l’article de S. Olindo 
etal. Dans le cadre du sida, une atteinte 
progressive avec atteinte pyramidale et 
cordonale posterieure fait evoquer une 
degenerescence vacuolaire ; une 
atteinte aigue et extensive doit faire 
rechercher une infection par le cyto- 
megalovirus ou les autres virus du 
groupe Herpes (varicelle et zona, HSV 
1 et 2). 


Myelopathie d’origine 
indeterminee 

Malgre tous les examens complemen- 
taires realises, 20 % des patients restent 
sans diagnostic etiologique formel. 1 Cer- 
taines caracteristiques cliniques et radio- 
logiques peuvent orienter l’etiologie : 
caractere partiel et asymetrique de l’at- 
teinte medullaire, hypersignal lateral ou 
posterieur etendu sur moins d’un corps 
vertebral, presence de bandes oligoclo- 
nales ou d’une synthese intrathecale 
d’IgG dans le liquide cephalorachidien 
sont autant d’arguments pour une scle- 
rose en plaques ; un tableau de myelite 
transverse aigue, un contexte febrile, une 
plei'ocytose superieure a 60 ele- 
ments/mL, sans distribution oligoclo- 
nale, un hypersignal centromedullaire 
etendu au niveau cervico-dorsal sont en 
faveur d’une origine virale. 

Conclusion 

Une fois pose le diagnostic clinique d’at- 
teinte medullaire, le l er examen a deman- 
der est une imagerie par resonance 
magnetique de 1’ ensemble de la moelle 
afin de chercher une compression medul- 
laire. Les principales causes des myelo- 
pathies non vasculaires sont la sclerose 
en plaques, les maladies multisyste- 
miques, les infections virales. Certaines 
caracteristiques cliniques et radiologiques 
permettent d’orienter le diagnostic. Un 
quart des patients refoivent cependant a 
Tissue de cette demarche un diagnostic 
de myelopathie de cause indeterminee. 
Une surveillance clinique et radiologique 
est indispensable afin d’objectiver une 
atteinte plus diffuse du systeme nerveux 
central, T apparition de signes periphe- 
riques orientant vers une maladie multi- 
systemique. ■ 

Summary 

Inflammatory diseases of the spinal cord 

Pierre Labauge 

Diagnosis of myelopathy whatever its cause, 
is based on clinical findings : paraparesis, loss 
of sensibility, sphincterian disturbance. Dia- 
gnosis of myelopathy requires magnetic reso- 
nance imaging, which rules out compressive 
and vascular disorders. Main causes of inflam- 
matory myelopathies are multiple sclerosis 
multisystemic disorders, infectious and post- 
infectious diseases. Absence of identifiable 
causes in one quarter of the cases leads to 
the diagnosis of idiopathic myelitis. 

Rev Prat 2001 ; 51 : 1187-90 
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